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ÖZET
‹ktiyozlar, klinik olarak ciltte soyulma ve histopatolojik olarak hiperkeratozisle karekterize olan kornifikasyon bozukluklar›d›r.
“Collodion” bebek seyrek görülen konjenital bir bozukluk olup, “harlequin” bebekleri and›ran hafif dereceli bir patolojiyi ifade
etmektedir. “Collodion” bebekler do¤umda ya¤l› parﬂömen ka¤›d›n› and›ran, kal›n ve gergin bir zarla kapl›d›r ve bu tabaka
sonradan dökülmektedir. Bu tablo lamellar iktiyozis ve konjenital iktiyoziform eritrodermada da görülmektedir. “Collodion”
bebeklerin konjenital anomalilerle veya baﬂka hastal›k tablolar›yla birliktelikleri bildirilmiﬂtir. “Collodion” bebeklerin
Hirschsprung hastal›¤›, familyal tiroksin ba¤layan globulin fazlal›¤›, sa¤›rl›k, a¤larken asimetrik yüz, ayak parmaklar›n›n distal
falankslar›n›n do¤uﬂtan yoklu¤u ve t›rnaklar›n normalden daha kal›n olmas› gibi patolojilerle birliktelikleri bildirilmiﬂtir.
Konjenital (Harlequin bebek olarak do¤muﬂ olanlarda) ve kazan›lm›ﬂ iktiyotik cilt de¤iﬂiklikleri olan eriﬂkinlerde daha önce
hipotiroidi birlikteli¤i bildirilmiﬂken, ﬂimdiye kadar sadece bir “collodion” bebekte hipotiroidi birlikteli¤i bildirilmiﬂtir. Bizim
olgumuz bu birlikteli¤in oldu¤u ikinci olgu olacakt›r. (Güncel Pediatri 2007; 5: 118-20)
Anahtar kelimeler: ‹ktiyozis, “collodion” bebek, konjenital hipotiroidizm.
SUMMARY 
Ichthyoses are disorders of cornification characterized clinically by patterns of scaling and histopathologically by hyperker-
atosis. Collodion baby is a rare congenital disorder which resembles harlequin fetus, but is milder in severity. Collodion
babies are covered at birth by a thick, taut membrane resembling oiled parchment or collodion, which is subsequently shed.
This condition is usually seen in lamellar ichthyosis or congenital ichthyosiform erythroderma. There are few reports of col-
lodion baby associated with congenital abnormalities or disease in the literature. Collodion baby associated with asymmet-
ric crying facies, congenital absence of distal phalanges of toes with increased thickness of the finger nails, deafness,
Hirschsprung’s disease and familial thyroxin-binding globulin excess have been reported. Hypothyroidism associated with
harlequin baby and acquired ichthyosis or ichthyotic skin changes in adulthood have been reported previously but only one
collodion baby with congenital hypothyroidism has been reported so far. This report presents the second case in the litera-
ture. (Journal of Current Pediatrics 2007; 5: 118-20)
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Giriﬂ
‹ktiyozlar (Kornifikasyon bozukluklar›) klinik olarak
yayg›n ve ﬂiddetli bir cilt kurulu¤u ve de¤iﬂken soyulma-
n›n bulundu¤u, histopatolojik olarak hiperkeratozisle ka-
rakterize, kal›tsal bir grup hastal›kt›r. ‹ktiyozis terimi, Yu-
nanca’daki ‘ichthys’ kelimesinden gelmiﬂtir. ‹ktiyozlar›n
en s›k formlar› iktiyozis vulgaris, X’e ba¤l› resesif iktiyo-
zis, büllöz iktiyozis (epidermolitik hiperkeratozis), lamel-
lar iktiyozis ve konjenital iktiyoziform eritrodermad›r
(Büllöz olmayan konjenital iktiyoziform eritroderma) (1). 
“Collodion” bebekler do¤umda parﬂömen ka¤›d› ben-
zeri, kal›n ve gergin bir tabakayla kapl›yken, bu tabaka da-
ha sonra dökülmektedir (1). “Collodion” bebekler seyrek
görülen konjenital anomalilerden olup, 50,000’de 1 ile
100,000’de 1 canl› do¤umda ve her iki cinste eﬂit olarak
görülmektedir ve bu bebekler ço¤unlukla prematür be-
beklerdir (2). Baﬂl›ca komplikasyon hayat›n ilk günlerinde
ortaya ç›kan amniyotik s›v›n›n içindeki squamöz materya-
lin aspirasyonuna sekonder geliﬂen pnömonidir. “Collodi-
on” zar›n daha sonra dökülmesiyle birlikte ortaya ç›kan
yetersiz cilt bariyeri yüzünden hipotermi, artm›ﬂ insen-
sibl s›v› kayb›, hiponatremik dehidratasyon, cilt enfeksi-
yonu ve sepsis tablosu geliﬂebildi¤i bildirilmiﬂtir (1,3).
“Collodion” bebeklerin konjenital hipotiroidiyle birlik-
teli¤inin oldukça seyrek olmas›, daha önce sadece bir
benzer olgu bulunmas› nedeniyle bildirilmesinin yararl›
olaca¤›n› düﬂündük. 
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Bir saatlik erkek yenido¤an, tipik “collodion” bebek
görünümü fark edilmesi üzerine hastanemiz yenido¤an
ünitesine yönlendirildi. Miad›nda mükerrer sezeryan ile
28 yaﬂ›ndaki annenin 2. gebeli¤inden yaﬂayan 2. çocuk
olarak do¤du¤u ö¤renildi. Anne ve baban›n birinci dere-
ce akraba (kuzen çocuklar›) olduklar› ö¤renildi. Annenin
ilk çocu¤unda, sekiz yaﬂ›ndaki k›z çocukta ektropiyon ve
persistan iktiyotik cilt lezyonlar› oldu¤u, mental ve motor
geliﬂimininse normal oldu¤u saptand›. 
‹ktiyozis için aile hikayesinin bulunmas› nedeniyle ya-
k›n antenatal takip yap›lm›ﬂt›. ‹lk ve ikinci trimesterlerde
yap›lm›ﬂ olan fetal ultrason incelemelerinde herhangi bir
anomali tespit edilmedi¤i bildirildi. Gebeli¤in 23. hafta-
s›nda cilt biyopsisinin yap›ld›¤›, histolojik de¤erlendirme-
nin normal bulundu¤u, hatta elektron mikroskopisiyle de
incelendi¤i ö¤renildi.   
Fizik muayenede vücut a¤›rl›¤› 3,300 gram (50-75 p),
boy 47 cm (3-10 p), baﬂ çevresi 36 cm (75-90 p) ölçüldü.
Bebe¤in üzerinde çok say›da yar›k bulunan, kal›n, ger-
gin, parﬂömen benzeri tabakayla kapl› oldu¤u, ektropiyo-
nunun oldu¤u, dudaklar›n›n “O” ﬂeklinde fikse oldu¤u
gözlendi (Resim1). Klinik görünüme dayanarak lamellar
iktiyozis tan›s› konulabildi. Laboratuar incelemelerinde
hemoglobinin, hematokritin, lökosit ve trombosit say›m-
lar›n›n, serum elektrolitlerinin, kan ﬂekerinin, böbrek
fonksiyon testlerinin, kan gazlar›n›n normal s›n›rlarda ol-
du¤u görüldü. Kraniyal ultrasonografisinde patolojiye
rastlan›lmad›. Rutin yap›lan TSH (tiroid stimulan hormon)
incelemesinde postnatal 7. günde TSH düzeyinin 115.2
μIU/ml (0.7-27μIU/ml) yüksek oldu¤u saptand›. Tekrarla-
nan TSH düzeyinin de yüksek, 92.5μIU/ml, serbest T3 dü-
zeyinin düﬂük, 1.8 pg/ml (2-6.1 pg/ml), serbest T4 düzeyi-
nin düﬂük, 0.4 ng/dl (2-4.9 ng/dl), tiroglobulin düzeyinin
25.9 ng/ml (10-92 ng/ml) ve tiroksin ba¤lay›c› globulin dü-
zeyinin 45 mg/ml (10-90 mg/ml), normal olduklar› gözlen-
di. Tiroid ultrasonografisinde tiroid bezinin boyutlar›n›n
hafif büyümüﬂ oldu¤u,  her iki lobda parankimin homojen
oldu¤u rapor edildi. Tiroid sintigrafisinde her iki lobda
yayg›n tiroid hiperplazisinin oldu¤u tespit edildi. Bu bul-
gularla, birinci derece akraba evlili¤inin olmas› da göz
önüne al›n›nca hipotiroidinin nedeninin, genetik ve çev-
resel faktörlerin sonucu geliﬂti¤i düﬂünülen tiroid hor-
mon yap›m bozuklu¤u (dishormonogenez) oldu¤u düﬂü-
nüldü.             
Bebek yenido¤an yo¤un bak›m ünitesinde küvöz için-
de izleme al›nd›. Vücut s›cakl›¤› yak›n takip edildi. Geldi-
¤inde orogastrik sonda yard›m›yla anne sütü verilerek
beslendi. Postnatal 3. günde sondas›z, tamamen a¤›zdan
beslenmeye baﬂland›. Ald›¤› ve ç›kard›¤› yak›ndan izlen-
di. S›v› ve elektrolit dengesizli¤i aç›s›ndan da takip edil-
di. Tüm cilt yüzeyine vazelin sürülerek ciltten s›v› kayb›
azalt›lmaya, cildin iritasyonu önlenmeye çal›ﬂ›ld›. Lokal
antiseptiklerin masere olmuﬂ cilt alanlar›na sürülmesiy-
le enfeksiyonun önlenmesi sa¤land›. Göz bak›m› için an-
tibiyotikli oftalmik pomad ve suni gözyaﬂ› damlalar› kulla-
n›ld›. Hipotiroidi saptan›nca Na-L-tiroksin baﬂlanarak, ti-
roid hormonu replasman› yap›ld›.
Bebek postnatal 10. günde genel durumu iyi, vital bul-
gular› stabil olarak hastaneden taburcu edildi. ‹zleminin
2. ay›nda “collodion” tabaka döküldü. Hastan›n iki taraf-
l› ektropiyonunun ve cildindeki pullanman›n ve kurulu-
¤un sürdü¤ü gözlendi (ﬁekil 2). Anne taraf›ndan tüm cil-
de günde 2 kez vazelin uygulanmaktayd›.
Tart›ﬂma
“Collodion” bebek oldukça nadir bir konjenital tablo
olarak “harlequin fetusa”benzer, ancak daha hafiftir.
Üzerlerindeki kal›n, parﬂömen benzeri cilt tabakas› daha
sonra dökülmektedir. Bu durum daha çok lamellar iktiyo-
Resim 1. Bir günlük yenido¤an olgu, üzeri kal›n, gergin, parﬂömen
benzeri cilt tabakas›yla kapl›. Ektropiyon ve dudaklarda “O”
ﬂeklinde fikse olmuﬂ görünüm mevcut
Resim 2. ‹ki ayl›k olan bebekte collodion tabakan›n dökülmesiyle
ortaya ç›kan pullanma ve kuruluk. Ektropiyon ikinci ayda devam
etmektedir
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zis veya konjenital iktiyoziform eritrodermada görülmek-
tedir (Tüm vakalar›n %75’i). Bununla birlikte Netherton
ve Conradi sendromu, iktiyozis vulgaris, X’e ba¤l› resesif
iktiyozis ve Sjögren-Larsson sendromlar›yla da birlikte
görülebilmektedir (1).
Lamellar iktiyozis tan›s› laboratuar bulgular›ndan zi-
yade klinik bulgular›n varl›¤›yla konulabilmektedir. Öz-
geçmiﬂ ve soygeçmiﬂ, genetik kal›t›m tarz›, baﬂlang›ç ya-
ﬂ›, soyulman›n a¤›rl›¤›n›n derecesi, eritroderminin varl›¤›
ve derecesi, ektropiyon, eklabium, alopesinin ve di¤er
sistem anomalilerinin eﬂlik ediyor olmas› lamellar iktiyo-
zisin tan›s›na katk› sa¤lamaktad›r (4). Klasik lamellar ikti-
yozisli vakalar geniﬂ,  kahverengi cilt soyulmas› ve tüm
vücutta tabaka ﬂeklindeki görünümle karakterize olmak-
tad›r. Lamellar iktiyozisli olgularda eritrodermi ciddi dü-
zeyde de¤ilken, ektropiyon ve alopesi birlikteli¤i s›kt›r
(1,4,5). Bizim olgumuz iktiyozisin klasik özelliklerini taﬂ›-
maktayd›. Bütün vücut kal›n, film gibi bir tabakayla tama-
men kaplanm›ﬂ ve gözler net olarak seçilememekteydi.
Dökülen cilt tabakalar›n›n ard›ndan yayg›n, koyu renkli
ve kenarlar› kalk›k pullanman›n oldu¤u gözlendi. Eritro-
derminin geriledi¤i gözlendi. Bu bulgular lamellar iktiyo-
zisle uyumlu bulundu.
Aile hikayesinin al›nmas› ve soy a¤ac›n›n çizilmesi ge-
netik kal›t›m paternini tespit etmek için gereklidir. Olgular-
da akraba evlili¤inin olmas› otozomal resesif kal›t›m›, etki-
lenmiﬂ anne veya babayla birlikte kardeﬂin olmas› otozo-
mal dominant kal›t›m›n olabilece¤ini düﬂündürür. X’e ba¤-
l› geçen iktiyozislerin anneden erkek çocuklara kal›t›m
yoluyla geçti¤i düﬂünülmektedir. Bizim olgumuzda birinci
derecede akraba evlili¤inin olmas› ve sadece etkilenmiﬂ
bir k›z kardeﬂin olmas› X’e ba¤l› kal›t›mdan ziyade otozo-
mal resesif kal›t›m oldu¤unu düﬂündürdü.
Konjenital iktiyozis prenatal olarak amniyosentez, fe-
toskopi, fetal cilt biyopsisi, ultrason yard›m›yla ve trans-
glutaminaz I gen mutasyon analizi yap›larak tespit edile-
bilir (6,7,8). Olgumuzun prenatal izlemi s›ras›nda yap›lm›ﬂ
olan ultrasonografi incelemesi ve 23. gestasyon hafta-
s›nda yap›lm›ﬂ olan cilt biyopsisi normal bulunmuﬂtur.
Fetal cilt biyopsisinde keratinizasyonun varl›¤›n›n tespiti-
nin yalanc› negatif veya yalanc› pozitif olabilece¤i konu-
sunda bilgi bulunmamaktad›r. Olgumuz için genetik ana-
liz ise yap›lamam›ﬂt›r. 
Bu olgular›n hayatta kalabilmeleri için yenido¤an dö-
neminde yo¤un bak›m deste¤inin iyi olmas› gereklidir.
Yenido¤an döneminden sonra multidisipliner bir bak›m
hizmeti verilmelidir. Bu grubun içinde pediatristin yan›
s›ra pediyatrik dermatolog, pediyatrik oftalmolog, psiko-
log ve genetik dan›ﬂman olmas› önerilmiﬂtir (6,9). 
“Collodion” bebeklerin baﬂka konjenital anomalilerle
ve hastal›klarla birlikteli¤i bildirilmiﬂtir. Bu bebeklerin
a¤larken asimetrik yüz hatlar›n›n bulunmas›, kal›n t›rnak-
larla birlikteli¤i, distal falankslar›n konjenital yoklu¤u, sa-
¤›rl›k, ailesel tiroksin ba¤lay›c› globulin fazlal›¤› ve
Hirschsprung hastal›¤›yla birlikteli¤i bilinmektedir
(2,10,11,12). Harlequin bebek olarak do¤muﬂ olan ve ka-
zan›lm›ﬂ iktiyotik deri hastal›¤› bulunan eriﬂkinlerde hipo-
tiroidi birlikteli¤i bilinmektedir (6,13). Konjenital hipotiroi-
di ve “collodion” bebek birlikteli¤i ilk kez Kurto¤lu ve ark.
(14) taraf›ndan bildirilmiﬂtir, bizim olgumuz bu birlikteli¤in
oldu¤u ikinci olgudur.
Sonuç olarak iktiyozisle birlikte hipotiroidi olmas› ol-
dukça nadir bir durum olup, altta yatan etiyolojik ve pa-
tofizyolojik faktörler bu birlikteli¤e yol açan ortak bir ne-
denin varl›¤›n› ortaya ç›kar›ncaya kadar tesadüfen bir
arada görüldükleri düﬂünülmelidir kanaatindeyiz.  
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